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EXPLIQUER les etapes 
du developpement pubertaire normal, 
physique et psychologique. 

DEPISTER une avance 
ou un retard pubertaire. 


L a puberte correspond a la maturation rapide de la fonction 
hypothalamo-hypophyso-gonadique, aboutissant au 
developpement complet des caracteres sexuels, a I’ac- 
quisition de la taille definitive, de la fonction de reproduction, et 
de la fertilite. L’ adolescence s’associe egalement a des modifica- 
tions psychologiques et affectives profondes, au debut des com- 
portements sociaux et sexuels des adultes. 

Le declenchement de la puberte est caracterise par la reactiva- 
tion de la fonction gonadotrope apres la periode de quiescence 
de cette fonction tout au long de I'enfance : la secretion pulsatile 
de LH-RH (GnRH) va entraTner une secretion accrue et pulsatile 
de LH et de FSH, aboutissant a une augmentation de la production 
de steroides gonadiques (testosterone chez le gargon, estradiol 
chez lafille). 

Developpement des caracteres sexuels 

Chez la fille 

Les premieres manifestations pubertaires sont le developpement 
des glandes mammaires, debutant en moyenne a partir de 
1 0,5/1 1 ans (entre 8 et 1 3 ans pour 95 % des filles), pour attein- 
dre le stade adulte 4 ans plus tard. Le debut de la puberte se 
situe pour un age osseux (radiographie de la main et du poignet 
gauche comparee a I’atlas de Greulich et Pyle) proche de 1 1 ans, 
correspondant a I'apparition du sesamoide du pouce (tableau 1). 



La pilosite de la region pubienne debute le plus souvent 6 mois 
apres la glande mammaire, et prend un aspect d'adulte en 
2-3 ans en triangle a base superieure horizontale (tableau 2). 

La pilosite axillaire apparaTt en moyenne 1 2 a 1 8 mois plus tard. 
Elle evolue en 2-3 ans. 

La vulve s’horizontalise, avec hypertrophie des petites levres, 
accentuation des grandes levres et augmentation discrete du cli- 
toris, et devient secretante (leucorrhees). 

Les premieres regies (menarche) apparaissent autour de 1 3 ans 
(entre 10 et 16 ans), 2-2,5 ans apres I'apparition des premiers 
signes pubertaires (au maximum 4 ans apres). Les hemorragies 
ne sont pas cycliques d'emblee, elles le deviennent au bout de 
1 8 a 24 mois, quand les cycles seront devenus ovulatoires. 

Chez le gargon 

Le premier signe de puberte est I'augmentation de volume tes- 
ticulaire, en moyenne vers I'age de 12-13 ans (entre 9 ans et 
14 ans pour 95 % des gargons). Le volume testiculaire devient 
superieur a 4 mL ou la longueur testiculaire superieure a 2,5 cm. 
Le debut de la puberte se situe pour un age osseux proche de 
13 ans chez le gargon (apparition du sesamoide du pouce) 
(tableau 3). 

La pilosite pubienne apparaTt entre 0 et 6 mois apres le debut 
du developpement testiculaire, et evolue en 2-3 ans vers un 
aspect adulte, s’etendant a la racine de la cuisse et s’allongeant 
vers rombilic. 

L'augrmentation de la verge au-dela de 5-6 cm debute vers I'age 
de 1 3 ans, un an apres I’augmentation de volume testiculaire. 

La pilosite axillaire apparaTt 12 a 18 mois apres I’augmentation 
de volume testiculaire. La pilosite faciale est encore plus tardive, 
de rmeme que la pilosite corporelle, inconstante et variable, et 
que la modification de la voix. 

Chez 30 % des gargons apparaTt en milieu de puberte une dis- 
crete gynecomastie bilaterale qui regresse en quelques mois 
dans la quasi-totalite des cas. 
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| Le developpement mammaire selon Tanner 


SI I Absence 

de developpement 
mammaire 



S2 I Petit bourgeon 
mammaire 
avec elargissement 
de I’areole 



S3 I La glande 
mammaire 
depasse la surface 
de I’areole 



S4 


I Developpement 
maximum du sein 
(sillon sous-mammaire) 
I Saillie de I’areole 
sur la glande 



S5 I Aspect adulte 
I Disparition 
de la saillie 
de I’areole 



C\l 

| La pilosite pubienne (fille) selon Tanner 

<c 



P2 I Quelques poils longs 
sur le pubis 



P3 I Pilosite pubienne 

au-dessus de la symphyse 



P4 I Pilosite pubienne 
fournie 



P5 I Pilosite adulte 



Poussee de croissance pubertaire 

Chez la fille 

L’ acceleration pubertaire est synchrone des premiers signes 
pubertaires, vers 1 0,5 ans. 

La vitesse de croissance passe de 5 cm/an a un pic de 8 cm/an 
vers 1 2 ans. 

La taille passe de 1 40 cm a 1 63 cm en moyenne en France, vers 
I’age de 1 6 ans. La croissance pubertaire totale est de 23-25 cm. 

Chez le gargon 

L’ acceleration pubertaire est retardee d 'environ un an par rap- 
port aux premiers signes pubertaires, vers 1 3 ans. 

La vitesse de croissance passe de 5 cm/an a un pic de 
1 0 cm/an vers I'age de 1 4 ans. 

La taille passe de 1 50 cm a 1 75 cm en moyenne en France, 
vers I’age de 18 ans. La croissance pubertaire totale moyenne 
est de 25-28 cm. 

Dans les deux sexes 

Les reperes de croissance sont donnes pour un debut puber- 
taire a un age moyen : ils seront plus precoces si la puberte 
demarre plus tot, et plus tardifs si elle demarre plus tard. 


Le gain statural pubertaire depend de Page de demarrage puber- 
taire : il est d'autant plus eleve que la puberte demarre tot. Mais 
Page de demarrage de la puberte ne modifie pas la taille finale, 
a condition que la puberte demarre dans les limites physiologiques. 

Retard pubertaire 

Definition 

Chez le gargon, c’est I'absence d'augmentation de volume 
testiculaire (volume inferieur a 4 mL ou longueur inferieure a 
25 mm) au-dela de 14 ans, ou I’absence de developpement 
complet 4 ans apres le debut pubertaire. 

Chez la fille, c’est I'absence de developpement mammaire au- 
dela de 13 ans, ou I’absence de regies (amenorrhee primaire) 
4 ans apres le demarrage pubertaire. 

Classification en 4 groupes d'etiologies 
On distingue : 

- I’hypogonadisme hypogonadotrope organique (pathologie 
hypothalamo-hypophysaire) ; 

- I’hypogonadisme hypogonadotrope fonctionnel, lie a une 
pathologie generale ; 

- I’hypogonadisme hypergonadotrope, (deficit gonadique primitif) ; 
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Le developpement des organes genitaux 
externes du gargon selon Tanner 



G1 


I Testicules et verge 
de taille infantile 


- le retard pubertaire simple (idiopathique) : c’est un extreme du 
developpement pubertaire normal. C’est la cause la plus fre- 
quente, puisqu’il correspond aux 2,5 % des sujets qui declen- 
chent leur puberte apres 1 4 ans chez le gargon, ou apres 1 3 ans 
chez lafille. 

Demarche diagnostique initiale 

1 . Elements cliniques de diagnostic 

Courbe de croissance (poids et taille) : la puberte, lorsqu’elle ne 
demarre pas, s’associe a un inflechissement progressif de la crois- 
sance staturale : la taille quitte sa deviation standard sur la courbe. 

Une cassure brutale doit alerter vers un processus expansif 
intracranien (figure). 

Tallies et pubertes familiales : il faut recuperer I’information sur la 
rmenarche de la mere et la puberte du pere, estimee a partir de la 
notion de croissance precoce ou tardive a r adolescence. 

Un antecedent de puberte tardive est present dans 80 % des 
cas de retard pubertaire simple. 

Antecedents personnels : il faut rechercher I’existence : 

- d’affections chroniques : (toutes les maladies chroniques severes 
peuvent retarder la puberte [deficit gonadotrope fonctionnel]) ; 

- de cryptorchidie ou de micropenis qui orientent vers un deficit 
gonadotrope congenital. 


Rechercher des signes fonctionnels : ce sont : 

- le retentissement psychologique du retard ; 

- les troubles de r alimentation (anorexie) ; 

- les troubles digestifs : douleurs abdominales, diarrhee, consti- 
pation (malabsorption) ; 

- les signes d’hypertension intracranienne : cephalees, vomisse- 
ments (tumeur cranienne) ; 

- les signes visuels (tumeur cranienne) ; 

- les signes d’atteinte des autres axes hypothalamo-hypophy- 
saires : cassure staturale, (deficit somatotrope, [hormone de 
croissance]), frilosite, constipation, lenteur, asthenie (deficit 
thyreotrope), fatigue, coup de barre (deficit corticotrope), 
nycturie ou polyuro-polydipsie (diabete insipide central) ; 

- I’anosmie, hyposmie, (syndrome de Kallmann = deficit gona- 
dotrope). 

L'examen Clinique doit comporter : 

- la cotation du stade pubertaire ; 

- la recherche de pathologie cardiorespiratoire, nutritionnelle, 
psychique, renale... ; 

- la recherche d’anomalies dysmorphiques evoquant un syn- 
drome de Turner (fille) ; 

- la recherche d’anosmie ou hyposmie ; 

- un examen neurologique. 

2. Examens complementaires 

L’age osseux : lorsqu’il est superieur a 13 ans chez le gargon et 
a 1 1 ans chez la fille, un impuberisme est toujours anormal (puisque 
la puberte se produit physiologiquement a ces ages osseux). Un 
age osseux inferieur a 1 3 ans chez le gargon ou 1 1 ans chez la 
fille est en accord avec la maturation physique. 

La biologie hormonale doit comporter : 

- les dosages des steroides sexuels (testosterone chez le gargon 
et 1 7-p-estradiol chez la fille) : leur valeur basse traduit la 
constatation clinique de retard pubertaire ; 

- le dosage plasmatique de la FSH et de la LH : il permet de 
differencier une origine gonadique au retard de puberte (FSH 
et LH elevees correspondant a un hypogonadisme hyper- 
gonadotrope) d’une origine haute (FSH et LH basses). 

Des valeurs basses ne permettent pas de differencier un 
retard pubertaire simple (I’axe gonadotrope n’est pas encore 
sorti de la quiescence de I’enfance) d’un hypogonadisme 
hypogonadotrope (une pathologie ermpeche I’activation de 
I’axe) ; 

- pour differencier un deficit gonadotrope d’un retard pubertaire 
simple, des mesures hormonales plus delicates (inhibine B 
produit par les cellules de Sertoli), ou bien des tests dyna- 
miques (tests de stimulation par le LH-RH sur la FSH et la LH, 
test de stimulation par I’hCG sur la testosterone) sont utiles. 
Des valeurs basses ou une faible reponse aux tests sont en faveur 
d’un deficit gonadotrope. Ces mesures ne sont pratiquees 
qu'en seconde intention, lorsque I’enquete et les premieres 
mesures hormonales ne permettent pas de retenir le diagnostic 
de retard simple ; 
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FIGURE 


La vitesse de croissance peut etre divisee en 3 composantes 
(petite enfance : decroissance rapide, enfance : decroissance lente lineaire, 
et adolescence : pic de croissance). Lorsque la puberte tarde, le pic de vitesse 
de croissance de I’adolescence est deplace vers la droite : la vitesse 
de croissance reste celle de I’enfance, et se ralentit. 


- les mesures des autres hormones hypophysaires : elles sont 
utiles si on suspecte un deficit hypophysaire global (T4 libre, 
TSH, IGF-1 , prolactine), en presence de signes d’atteinte des 
autres axes ou bien d’une cassure de la courbe de croissance. 
Les autres examens necessaires sont : 

- une imagerie par resonance magnetique nucleaire (IRM) de la 
region hypothalamo-hypophysaire si I’on suspecte un hypogo- 
nadisme hypogonadotrope. Elle permet en premier lieu de 
rechercher une tumeur cerebrale ; 

- un caryotype dans le cadre d'un hypogonadisme hypergona- 
dotrope en I'absence d'antecedents pouvant expliquer une 
pathologie gonadique, qu'il existe ou non une dysmorphie evo- 
catrice, pour faire un diagnostic de syndrome de Turner chez la 
fille, ou de syndrome de Klinefelter chez le gargon. 

Principales causes 

1. Pathologies gonadiques (hypogonadisme hypergonadotrope) 

II est en general facile de faire le diagnostic de retard pubertaire 
lie a une pathologie gonadique. L’impuberisrme, ou le developpe- 
ment pubertaire incomplet contrastent avec les valeurs tres ele- 
vees des gonadotrophines (FSH surtout, a un moindre degre 
LH), alors que les concentrations des steroides gonadiques sont 
faibles. 


Chez la fille, le diagnostic de syndrome de Turner est le plus fre- 
quent devant un hypogonadisme hypergonadotrope. II touche 
0,4 fille sur 1 000. Le caryotype le plus frequent est 45 X, plus 
rarement en mosaique 45X/46XX ou 45X/46XY. II entraTne un 
retard statural, un impuberisrme par dysgenesie gonadique (res- 
ponsable de sterilite). II peut exister quelques elements dysmor- 
phiques (obliquite anti-mongoloide des fentes palpebrales, cou 
bref et large avec aspect trapu, pterygium coli, thorax en bou- 
clier, ecarterment intermamelonnaire marque, cubitus valgus...) 
inconstants. L’intelligence est normale. II existe des atteintes car- 
diaques (coarctation de I’aorte, cardiopathie congenitale), des 
atteintes renales (reins en fer a cheval, uropathie obstructive), et 
une fragility vasculaire (avec risque de dissection aortique ou 
d’anevrisme aortique). 

Chez le gargon, c’est le syndrome de Klinefelter qui est le plus fre- 
quent devant un hypogonadisme hypergonadotrope. Le syndrome 
de Klinefelter touche 1 ,6 gargon/1 000. Le caryotype le plus fre- 
quent est 47 XXY. II n’entraTne en general pas de retard puber- 
taire, mais une puberte traTnante, avec une absence de develop- 
pement pubertaire complet. La morphologie est eunuchoide, une 
gynecomastie est frequente. La pilosite pubienne et axillaire se 
developpe, la verge s’allonge, mais les testicules ne depassent 
pas 35 mm de longueur. Le Ql global est proche de la normale, 
avec souvent un deficit dans le domaine verbal. Le deficit gonadique 
s’accentue avec le temps, et les hommes atteints sont infertiles. 

Dans les deux sexes, des antecedents personnels medicaux (chimio- 
therapie ou irradiation testiculaire) ou chirurgicaux (cryptorchidie 
operee avec possible lesion vasculaire) peuvent egalement 
entraTner un hypogonadisme hypergonadotrope. 

2. Hypogonadismes hypogonadotropes fonctionnels 

(LH et FSH basses) 

II est facile de rattacher le retard pubertaire a une pathologie 
generate ; il s'agit alors d'un hypogonadisme hypogonadotrope 
fonctionnel et reversible avec la correction de la pathologie : 

- malabsorptions digestives (maladie coeliaque) ; 

- autres malnutritions (en particulier I'anorexie mentale) ; 

- insuffisance renale, maladie chronique severe (mucoviscidose) ; 

- sport intensif chez la fille (> 1 5 h/semaine, danse, gymnastique). 

3. Retard pubertaire simple (LH et FSH basses) 

Diagnostic le plus frequent, mais il est difficile a distinguer des 
hypogonadismes hypogonadotropes congenitaux ou acquis. 
Dans le retard simple, il n’y a pas encore eu d’augrmentation de la 
production de FSH et LH, car I’axe hypothalamo-hypophyso- 
gonadique n’est pas sorti de la quiescence de I’enfance (mais 
I’augmentation se produira si I’on attend suffisamrment). 

Le retard pubertaire simple amene deux fois plus de gargons 
a consulter que de filles. 

II s’agit d’un diagnostic presomptif (tableau 4). 

En presence des elements positifs du diagnostic, et en I’ab- 
sence d’elements de deficit gonadotrope, le diagnostic de retard 
simple peut etre retenu : il est confirrme par le suivi jusqu’au 
demarrage de la puberte. 
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Puberte normale et pathologique 

POINTS FORTS A RETENIR 

Q La puberte debute vers 10,5-1 1 ans (8 a 13 ans) 
chez la fille. Le premier signe est le developpement 
mammaire. 

Q La puberte debute vers 12-13 ans (9 a 14 ans) 
chez le gargon. Le premier signe est le developpement 
testiculaire (longueur > 25 mm). 

© Un retard de puberte peut etre d’origine gonadique 
(hypogonadisme hypergonadotrope ; exemple : syndrome 
de Turner chez la fille), d’origine haute (hypogonadisme 
hypogonadotrope ; exemples : syndrome de Kallmann 
ou tumeur cranienne), ou plus souvent correspondre 
a un retard simple (variante de la normale : I’axe gonadotrope 
est integre mais s’active avec retard). 

Q Une puberte precoce peut etre d’origine centrale 
(dependant du LH-RH), plus rarement peripherique 
(independante du LH-RH). La puberte precoce centrale 
peut etre due a une tumeur cranienne ou plus souvent 
idiopathique (IRM normale). 



Dans I’hypogonadisme, le but est d'abord d'assurer un deve- 
loppement pubertaire complet et une activite sexuelle ulterieure 
normale. 

Un traitement a doses progressivement croissantes par les ste- 
roid es sexuels (testosterone chez le gargon, estrogene puis 
estrogene + progestatif chez la fille) permet de parvenir a un tel 
objectif. En revanche, un traitement par les gonadotrophines 
(injections plurihebdomadaires de hCG et FSH recombinantes) 
est necessaire pour induire la fertility a Page adulte dans les 
hypogonadismes hypogonadotropes. 

Puberte precoce 

Definition 

C’est I’apparition de signes de puberte avant Page de 8 ans 
chez la fille et avant Page de 9-1 0 ans chez le gargon. 

Les manifestations cliniques de puberte sont dues a la secre- 
tion de steroides sexuels (testosterone chez le gargon, estradiol 
chez la fille). 

Classification en 4 groupes 

La puberte precoce dependante des gonadotrophines, centrale, iso- 
sexuelle, d’origine hypothalamo-hypophysaire est la plus fre- 
quente : la production des steroides gonadiques est comparable 
a une puberte normale, mais survient plus tot, en reponse a une 
activation precoce de I’axe gonadotrope d’origine idiopathique 
ou tumorale. 


4. Hypogonadismes hypogonadotropes 

(anomalie empechant I’activation de I’axe : LH et FSH basses) 

Le deficit gonadotrope isole congenital, avec anosmie (syndrome de 
Kallmann), ou sans anosmie : de nombreux genes responsables ont 
ete identifies, irmpliques dans la physiologie de I’axe gonadotrope. 

Le deficit gonadotrope associe a d’autres deficits hypophysaires conge- 
nitaux, dans le cadre de malformations de la region hypothalamo- 
hypophysaire (interruption de tige pituitaire) : dans ce cas, les 
autres deficits ont ete diagnostiques avant I’adolescence le plus 
souvent (en particulier le deficit en hormone de croissance). 

Le deficit gonadotrope acquis, lie a une tumeur de la region hypo- 
thalamo-hypophysaire (craniopharyngiome) : il est responsable 
d’un panhypopituitarisme acquis. 

Le diagnostic repose sur les tests hormonaux dynamiques et 
I’lRM cranienne. 

Traitement 

Dans les maladies chroniques, le developpement pubertaire 
reprend un cours normal avec le traitement etiologique de la 
maladie. 

Dans le retard pubertaire simple, des traitements de quelques mois 
avec de petites doses de steroides gonadiques favorisent le declen- 
chement de la puberte, lorsque I’impuberisme est mal tolere. 


TABLEAU 4 

Retard pubertaire simple versus deficit 
gonadotrope 

Retard simple de puberte 

Deficit gonadotrope 

1 Antecedents familiaux 
de puberte tardive 

1 Antecedents familiaux 
d’infertilite ou d’anosmie 

1 Inflechissement statural 
progressif < 1 DS 

1 Cassure de la faille 

1 Age osseux 

> 1 3 ans chez le gargon 
—►>11 ans chez la fille 

1 Age osseux retarde 

< 1 3 ans chez le gargon 

< 11 ans chez la fille 

■ Anosmie 

1 Pas d’obesite 

1 Antecedents de cryptorchidie 
ou micropenis 


1 Signes d’hypertension 
intracranienne 

et/ou deficit visuel 


1 Signes d’autres deficits 
hypophysaires 
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La puberte precoce independante des gonadotrophines, periphe- 
rique, d’origine gonadique peut etre isosexuelle (manifestations 
conformes au sexe) ou contrasexuelle (origine tumorale) : 
signes d’estrogenisation du gargon, d’androgenisation chez la 
fille. 

La pseudo-puberte precoce est caracterisee par des steroides 
androgeniques ou estrogeniques qui ne sont pas produits par les 
gonades (mais le plus souvent par les surrenales). Elle peut etre 
isosexuelle ou contrasexuelle. 

Les variantes de la normale : ce sont I’adrenarche exageree, la 
thelarche isolee, la gynecomastie du gargon. 


Demarche diagnostique initiale 

1 . Elements cliniques de diagnostic 

Courbe de croissance (poids ettaille) : la puberte, lorsqu’elle est fer- 
mement demarree, s’associe a une acceleration de la croissance 
staturale. 

Tailles et pubertes familiales : dans les pubertes precoces idiopa- 
thiques, on retrouve souvent des antecedents familiaux analogues. 

Faire preciser I’age d’apparition de la poussee mammaire (chez la 
fille), de I’augmentation de volume des testicules (chez le gargon, 
souvent tres difficile), de la pilosite pubienne (dans les 2 sexes) 
est fondamental. 


Qu’est-ce qui peut tomber a I’examen ? 


Cet item peut intervenir dans I’examen national classant sous la forme 
d’un dossier Clinique, en association avec les items tumeur 
intracranienne (Q 146), prematurite et retard de croissance intra-uterin (Q 21), 
retard de croissance staturo-ponderale ( Q 36), hypothyroidie (Q 146), 
hyperthyroidie (Q 246), adenome hypophysaire (Q 220). 

Exemple de cas clinique transversal 

Isabelle P., nee le 14 juillet 1995, vient en consultation le 22 fevrier 2009 
pour un avis concernant son developpement pubertaire et sa taille. 

Elle est en quatrieme, et est la plus petite de la classe : elle mesure 145 cm 
(soit - 2 deviations standard) et pese 35 kg. Elle n’a aucun developpement 
de la poitrine, et cela la gene beaucoup. 

Elle est nee a terme, mesurant a la naissance 50 cm pour 3,2 kg. 

II n’y a pas eu de probleme particulier a la periode neonatale ni aucun 
antecedent medico-chirurgical notable. 

La taille d’lsabelle etait sur la moyenne jusqu’a I’age de 1 1 ans, 

puis s’est inflechie brutalement pour atteindre - 1 deviation standard a 12 ans, 

et - 2 deviations standard actuellement. 

Sa mere mesure 165 cm, a ete reglee la premiere fois a I’age de 13 ans, 
son pere mesure 174 cm, sans notion de puberte decalee a priori. La mere a une 
thyroVdite de Hashimoto, et est traitee par du Levothyrox. 

Isabelle a un bon appetit, et un transit normal. Elle signale qu’elle est facilement 
fatigable depuis quelques mois, et egalement un peu frileuse. Depuis 3 mois, elle 
se leve 2 fois par nuit pour uriner. 


QUESTION N° 1 

Que pensez-vous de la courbe 
de croissance staturale ? 


QUESTION N° 2 

Quelle est la taille cible genetique 
corrigee de I’enfant ? 


QUESTION N° 3 

Retenez-vous sur les elements 
cliniques le diagnostic de retard 
pubertaire simple ? Justifiez. 

QUESTION N° 4 

Le medecin traitant, devant les 
plaintes de I’enfant et I’antecedent 
familial de dysthyroidie, a effectue un 
bilan thyroidien avec une TSH qui est 
a 0,4 mUI/L (N = 0,4-4), et une T4 
libre a 9 pmol/L (N = 1 1 -24). 
Comment interpretez-vous le bilan 
thyroidien ? 

QUESTION N° 5 

Quel diagnostic evoquez-vous en 
priorite devant le tableau clinique ? 

QUESTION N° 6 

Quelle en est la cause la plus probable, 
et quel examen en apportera la preuve ? 
Decrivez le resultat de cet examen. 


Retrouvez toutes les reponses 
et les commentaires sur 

www.larevuedupraticien.fr 

onglet 
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Antecedents personnels : ils doivent surtout rechercher une neuro- 
fibromatose 1 (NF1). 

Recherche des signes fonctionnels : nycturie ou polyuro-polydipsie 
(evoquant une tumeur hypothalamo-hypophysaire), signes d’hyper- 
tension intracranienne, signes visuels, retentissement psycholo- 
gique du developpement pubertaire. 

L’examen Clinique permet de : 

- coter le stade pubertaire ; 

- rechercher des taches cutanees : cafe-au-lait (neurofibroma- 
tose de type 1 avec gliome du chiasma), de couleur chamois 
a bord effrange (syndrome de McCune-Albright) ; 

- rechercher des signes d’hyperandrogenie : acne, hirsutisme, 
hypertrophie clitoridienne ; 

- completer I’examen neurologique (signes visuels). 

2. Examens complementaires 

L’age osseux : il est d’autant plus en avance sur rage civil que la 
puberte est active. II permet aussi d’evaluer grossierement le 
pronostic de taille finale : le risque de cette avance de la matura- 
tion osseuse est celui d’une soudure prematuree des epiphyses 
entraTnant une petite taille definitive. 

La biologie hormonale : elle comprend : 

- les dosages des steroides sexuels. La testosterone s’eleve au- 
dessus de 0,3 ng/rmL (gargon). Chez la fille, I’elevation de la 1 7-(3- 
estradiol est inconstante et tres variable en debut de puberte ; 

- les gonadotrophines plasmatiques LH et FSH, mesurees a I’etat 
basal et au cours d’une epreuve de stimulation par LH-RH. 
Dans la puberte precoce centrale, le pic de LH est superieur a 
5 Ul/L, superieur au pic de FSH. Dans la puberte precoce peri- 
pherique, les reponses de LH et FSH au LH-RH sont faibles. 

Les autres examens : ce sont : 

- I’echographie pelvienne chez la fille, qui permet d’apprecier I’im- 
portance de (’impregnation estrogenique : longueur du corps 
uterin (L > 35 mm), forme de r uterus qui passe d’une forme en 
goutte (diametre du col > diametre du corps) a une forme tubu- 
laire, puis piriforme ((diametre du col < diametre du corps), appa- 
rition d’une ligne de vacuite uterine ; augmentation du volume 
ovarien devenant multifolliculaire ; 

- I’lRM de la region hypothalamo-hypophysaire recherche une 
tumeur devant toute puberte precoce centrale. 

Principales causes 

1 . Pubertes precoces vraies isosexuelles dependantes 
des gonadotrophines 

Ce sont des pubertes dues au declenchement premature de 
I’axe hypothalamo-hypophysaire. Le tableau clinique est celui 
d’une puberte isosexuelle. Le test au LH-RH montre une activa- 
tion gonadotrope. L’IRM cranienne est systermatique. 

L’origine est lesionnelle (tumeur cranienne : hamartome hypo- 
thalamique, gliome du chiasma isole ou dans le cadre d’une neuro- 
fibromatose ; irradiation cranienne) ou idiopathique (IRM normale). 
Les pubertes precoces idiopathiques sont les plus frequentes, 
plus encore chez les filles que chez les gargons. 


2. Pubertes precoces independantes des gonadotrophines 

Elies sont beaucoup plus rares. 

Le test au LH-RH ne montre pas d’activation gonadotrope. 

Isosexuelles : il s’agit d’une autonomie ovarienne ou testiculaire 
(syndrome de McCune Albright, kyste ovarien, testotoxicose) ou 
d’une tumeur secretant de I’hCG qui stimule la production de 
testosterone par les testicules. 

Contrasexuelles : il s’agit d’une tumeur ovarienne produisant des 
androgenes ou d’une tumeur testiculaire produisant des estrogenes. 

3. Pseudo-puberte precoce 

Isosexuelle : il s’agit d’une hyperplasie des surrenales du gargon 
(par bloc enzymatique surrenalien) que Ton diagnostique par la 
mesure de 17-OH progesterone (precurseur en amont du bloc 
enzymatique) ou d’une tumeur surrenalienne avec exces d’an- 
drogenes (gargon) diagnostiquee sur la TDM surrenalienne. 

Contrasexuelle : il s’agit d’une hyperplasie des surrenales ou d’une 
tumeur surrenalienne avec exces d ’androgenes surrenaliens (fille). 

4. Variantes de la normale 

II n’y a pas d’avance irmportante de Page osseux. 

Adrenarche exageree : il s’agit d’une puberte surrenalienne mar- 
quee, variante de la normale, responsable d’une pilosite precoce 
pubienne et/ou axillaire. L’androgene surrenalien S-DHEA aug- 
mente rmoderement. 

Thelarche isolee : c’est le developpement isole des seins chez la 
fille entre 3 mois et 3 ans. 

Gynecomastie : c’est le developpement transitoire de la glande 
mammaire, uni- ou bilateral (1/3 des gargons durant la puberte). 

Traitement 

Le traitement des pubertes precoces centrales repose sur la 
prescription d’analogues du GnRH. • 


Les auteurs declarent n’avoir aucun conflit d’interets concernant les donnees 
publiees dans cet article. 
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